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A displasia fibrosa é uma lesio dssea com etiologia ainda desconhecida. Caracteriza-se pela incapa-
cidade de maturacao ossea. Pode acometer qualquer osso, mas ¢ o acometimento dos 0ssos craniofaciais
o de maior interesse na otorrinolaringologia. A maxila ¢ o osso facial mais afetado, sendo a invasao
orbitdria um evento incomum. Os sintomas sao inespecificos e, pela baixa suspeicio e raridade, o
diagnodstico € geralmente tardio. A forma monostética apresenta crescimento lento e curso assintomatico,
necessitando apenas de acompanhamento. O tipo poliostético possui um comportamento progressivo
e associa-se a recorréncia e complicacoes.

Apresentar dois casos de pacientes com diagnéstico de displasia fibrosa, discutindo a apresentacao
clinica, os achados radiologicos e o tratamento desta patologia.

Sao relatados dois casos de displasia fibrosa que inicialmente apresentaram sintomatologia inespecifica,
mas com sinais radiologicos caracteristicos. Foram submetidos a tratamento cirdrgico para ressec¢ao
das lesoes e evoluiram com recidivas frequentes com acometimento extenso de seios da face, sendo
que em um paciente ocorreu invasiao de base do cranio havendo necessidade de craniotomia frontal
para excisio tumoral.

A displasia fibrosa ¢ uma osteopatia incomum. A tomografia ¢ o método de elei¢ao na caracterizagao
da expansao tumoral, auxiliando no planejamento cirdrgico. A estratégica cirdrgica estd indicada em
lesoes sintomdticas, alteracoes funcionais ou distor¢des anatdmicas. O presente artigo descreve duas
raras apresentacoes de displasia fibrosa recidivante com extenso acometimento de antro maxilar, seios
etmoidais e esfenoidais, além de invasio orbitdria e base do crinio.

antro maxilar, base do cranio, displasia fibrosa, invasao orbitdria, seios da face.

Fibrous dysplasia is an osseous lesion with an unknown etiology. It is characterized by the osseous
maturation insufficiency. It may affect any bone, but the affection of craniofacial bones is the most
critical for otorhinolaryngology. Maxilla is the most affected facial bone and the orbitary invasion is
an uncommon event. The symptoms are unspecific and for its low suspicion and uncommonness,
the diagnosis is generally late. The monostotic form presents a slow growth and asymptomatic course
and needs to be followed up. The polyostotic type has a progressive behavior and is associated to
recurrence and complications.

To present two cases of patients with fibrous dysplasia diagnosis and describe the clinical presentation,
radiological findings and the treatment of this pathology.

Two cases of fibrous dysplasia are reported, which initially presented unspecific symptomatology, but
with characteristic radiologic signs. They were submitted to surgical treatment for resection of the
lesions and evolved with frequent recurrences with extensive affection of the facial sinuses, one patient
had cranial base invasion and frontal craniotomy was needed for tumoral excision.

Fibrous dysplasia is an uncommon osteopathy. The tomography is the choice method for characterization
of the tumoral expansion, and helps in the surgical planning. The surgical strategy is indicated for
symptomatic lesions, functions alterations or anatomic disorders. This article describes two uncommon
manifestations of recurrent fibrous dysplasia with an extensive affection of anthro maxillary, ethmoidal
and sphenoid sinuses, in addition to orbitary and cranial base invasion.

anthro maxillary, cranial base, fibrous dysplasia, orbitary invasion, face sinuses.
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INTRODUCAO

A displasia fibrosa (DF) € um pseudotumor raro, de
cardter benigno e recidivante, com etiologia ainda desco-
nhecida. Consiste na substituicao do osso normal por um
tecido fibroso desorganizado contendo trabéculas osteoides
imaturas, lembrando caracteres chineses. Acomete mais
individuos da raca branca durante a infincia e a adolescén-
cia, com uma discreta predilecio pelo sexo feminino (1,2).

Tem particular interesse na otorrinolaringologia por
serem tumores raros com sintomatologia inespecifica, o
que leva muitas vezes a um diagnostico tardio pela baixa
suspeicao. Possui predilecao por ossos da face e crinio,
podendo acometer também ossos longos. A DF geralmen-
te tem curso assintomatico devido ao crescimento lento e
tendéncia a estabilizacio apos a puberdade (1,2). Em
poucos casos pode ter um comportamento agressivo,
ocasionando disfuncoes e deformidades anatdmicas (3,4,5).
A transformacio maligna € observada em 1% dos casos

6,7).

O presente artigo descreve duas apresentacoes nido
usuais de displasia fibrosa caracterizadas pelas recidivas
precoces com extenso acometimento dos seios paranais e
pelo comportamento agressivo com invasao orbitiria e
base do cranio.

ReLaTo Do Caso

Caso 1: Paciente, 7 anos, masculino, com queixa de
cefaleia frontal moderada, vertigem e epistaxes recorrentes
iniciados ha 2 anos. Evolui com alteracdes psiquidtricas auto-
mutilantes, obstru¢iao e alargamento da base nasal; além de
exoftalmia a esquerda, sem déficit visual. A obstru¢ao nasal
inicialmente 2 esquerda, progrediu contralateralmente, pre-
judicando a respiracado e sono. Realizou tomografia
computadorizada (TC) em agosto de 2002 que evidenciou
lesdao expansiva com densidade 6ssea e aspecto de vidro
despolido, com isocentro em cavidades nasais, sugerindo
displasia fibrosa. Superiormente estendia-se aos seios
etmoidais e a fossa craniana anterior. Inferiormente, havia
alargamento e invasio do infundibulo maxilar esquerdo e;
medialmente, deslocava a parede medial da 6rbita esquerda,
causando compressao sobre o musculo reto medial e proptose
bulbar grauI. Foi submetido a antrectomia e descompressao
orbitdria a esquerda. O diagnéstico histopatologico eviden-
ciou substituicao 6ssea normal por tecido fibroso contendo
trabéculas osteoides imaturas e desorganizadas. Um ano
apos a cirurgia os sintomas retornaram. Uma nova TC
evidenciou um processo expansivo com densidade 6ssea ao
nivel do etmoide, parte do esfenoide e fossas nasais,
envolvendo orbita esquerda e seio frontal, além de compro-
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metimento de seio maxilar esquerdo (Figura 1). Uma
antrectomia esquerda foi realizada em 2004. Apés seis
meses de acompanhamento, nio havia anormalidades clini-
cas nem radiolégicas. Contudo, houve nova recidiva apos
doisanos de seguimento, coma TC de face mostrando lesao
recidivante em seios maxilar e esfenoidal esquerdos, seios
etmoidais e frontais (Figura 2). Foi novamente submetido 2
cirurgia e houve nova recorréncia em 2007. A TC de seios
paranasais mostrou hiperosteose ao nivel dos ossos da face
com aspecto em vidro fosco, sugestivo de displasia fibrosa.
Uma quarta cirurgia foi realizada em janeiro de 2008,
consistindo em uma etmoidomaxilarectomia via degloving
e craniotomia frontal bilateral para resseccio de lesao
acometendo o esfenoide. O exame histopatologico diagnos-
ticou displasia fibrosa (Figura 3). O paciente evoluiu bem
sem sinais de fistula liquorica e com melhora da deformidade
facial.

Caso 2: Paciente, 25 anos, sexo feminino, com
historia de algia moderada e abaulamento em regiao
maxilar e zigomatica esquerda iniciada hd 2 anos. ATC de
seios da face em julho de 2007 evidenciou lesao solida a
esquerda, invadindo seio maxilar com extensao para orbita,
seio frontal e etmoidal, fossa nasal e faringe ipsilateral, além
de destruicdo 6ssea e proptose do globo ocular esquerdo
(Figura 4). Foi submetida a osteotomia maxilar superior
esquerda. O diagnostico histopatolégico revelou substitui-
¢ao 6ssea normal por tecido fibroso contendo trabéculas
osteoides imaturas e desorganizadas. Oito meses apos a
cirurgia os sintomas retornaram, havendo nova recidiva
coma TC mostrando lesao em seio maxilar esquerdo, seios
etmoidais e frontais, bem como proptose do globo ocular
esquerdo. Em abril de 2008, uma nova osteotomia de
maxila superior esquerda foi realizada com ressecc¢ao da
lesao expansiva. O exame histopatologico diagnosticou
displasia fibrosa. A paciente evoluiu sem queixas e melhora
da deformidade facial.

DiscussAo

A displasia fibrosa ¢ uma lesao tumoral benigna rara
de cardter recidivante com etiologia ainda desconhecida.
Consiste na alteracao da maturagao 6ssea, ocorrendo subs-
tituicao do osso normal por um tecido fibroso desorganiza-
do contendo trabéculas osteoides curvilineas imaturas,
lembrando as letras chinesas (1). A DF craniofacial repre-
senta aproximadamente 2,5% dos tumores 6sseas e 7,5%
dos tumores 6sseos benignos. Acomete mais individuos da
raca branca, com uma discreta predilecao pelo sexo femi-
nino (2).

A displasia fibrosa apresenta dois padroes clinicos. O
padrao monostético € o mais frequente correspondendo a
70% dos casos; ocorre em um Unico 0SSO OU em 0SSOS
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Figura 1. Corte coronal de tomografia computadorizada
mostrando tumor comprometendo o etmoide, o esfenoide,
fossas nasais, Orbita esquerda e seio frontal, além de
envolvimento de antro maxilar esquerdo.

Figura 3. Corte histopatolégico mostrando substituicao 6ssea
normal por tecido fibroso contendo trabéculas osteoides
imaturas e desorganizadas (40X).

contiguos. Ja padrao poliostético é encontrado quando
multiplos ossos sio acometidos. Uma forma particular
denomina-se sindrome de McCune-Albright, consistindo na
forma poliostética acompanhada de manchas cutineas
hiperpigmentadas e puberdade precoce, sendo responsa-
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Figura 2. Corte axial de tomografia computadorizada eviden-
ciando lesao expansiva com densidade ossea e aspecto de
vidro despolido recidivante acometendo os seios etmoidais e
fossa craniana anterior, invasao do infundibulo maxilar
esquerdo e deslocando a parede medial da orbita esquerda
com proptose bulbar.

Figura 4. Corte axial de tomografia computadorizada mos-
trando tumor a esquerda, invadindo seio maxilar com exten-
sao para orbita, seio frontal e etmoidal, fossa nasal e faringe
ipsilateral, além de destruicao éssea e proptose do globo
ocular esquerdo.

vel por 3% dos casos e com predominincia no sexo
feminino (1,2,3).

Em ambos os casos apresentados, houve um aco-
metimento contiguo e restrito aos 0ssos craniofaciais
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correspondendo ao padrao monostotico. Apesar de mais
frequente, o acometimento desses ossos na forma
monostotica € menos comum, uma vez que a DF tem
predileciio por ossos longos (como costelas, fémur e tibia).
O envolvimento craniofacial chega a 25% no padrao
monostotico e 50%, no poliostotico (1). Na face, a maxila
¢ o0 osso mais acometido, seguido pela mandibula. O
frontal, o temporal e o clivus saio menos afetados (10). A
extensao para a orbita ¢ incomum, enquanto que a invasao
de base do cranio é um evento raro (4,5,10,12).

Por serem tumores raros, com sintomatologia
inespecifica e acometerem 0ssos craniofaciais, possuem
particular importancia na otorrinolaringologia. O diagnoésti-
co muitas vezes € tardio pela baixa suspeicao (1). A DF,
quando monostdtica, apresenta geralmente um curso
assintomatico ou sintomas leves, com crescimento insidio-
so e tendéncia a estabilizacao ap6s a puberdade. Usual-
mente, a descoberta € incidental. Em poucos casos pode
ter um crescimento mais agressivo, com crescimento
rapido, provocando dor, obstrucio nasal ou exoftalmia. A
forma poliostética associa-se a um acometimento progres-
sivo, alta probabilidade de complicacoes e recidivas na
idade adulta (3,4,5,12). Nos casos presentes, 0s sintomas se
iniciaram ha aproximadamente 2 anos (obstrucao nasal,
cefaleia, vertigem). Um quadro inespecifico e insidioso
que evoluiu com alteracoes estéticas como abaulamento
de piramide nasal e proptose ocular.

Em estagios avancados a DF ocasiona deformidades
e disfuncao, de modo que os sintomas se relacionam com a
area afetada. Os principais sdo: disacusia sensorio-neural,
estenose do conduto auditivo, obstruciao nasal uni ou bilate-
ral, cefaleia intensa, exoftalmia (4,5,12). Pode haver tam-
bém comprometimento dos nervos trigémeo, facial e outros
pares cranianos (2,9). A transformag¢ao maligna € observada
em 1% dos casos, geralmente para osteossarcoma (0,7).

Os métodos de imagens sao fundamental na carac-
terizagcao dalesio e andlise da expansao tumoral, auxilian-
do no planejamento cirtrgico e o seguimento longitudinal
dos pacientes operados (8). A tomografia computadorizada
possuiuma acurdcia superior a radiografia simples (3). Sao
descritas trés formas radiologicas: (1) forma compacta, € a
mais comum (50% dos casos) e possui padrao homogéneo,
com imagem caracteristica de “vidro fosco”; (2) a lesao
litica possui cardter irregular circundado por uma margem
de alta densidade; e (3) a forma mista, que apresenta dreas
radioldcidas alternadas com dreas radiopacas (2,3,8).

Os principais diagnosticos diferenciais sao:
hiperosteose, osteoma, osteosarcoma, cordoma,
meningioma hiperostético, tumor marrom do
hipertireoidismo e fibroma ossificante (1,3). Esse ultimo
tem importincia pela semelhanca clinica e radiologica,
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devendo ser diagnosticado por exame histopatologico

(3,14).

Pacientes com pequenas lesoes assintomaticas re-
querem acompanhamento, nio havendo necessidade de
resseccao ou reconstrucao cirdrgica. Deve-se realizar biopsia
para confirmacao diagndstica e estreito acompanhamento
com TC de controle. A estratégica cirirgica € indicada em
lesoes sintomdticas, podendo ser realizada em qualquer
idade em caso de disfun¢io acentuada ou acometimento
extenso. Muitas vezes niao € possivel a excisio completa
das lesoes em decorréncia do grau de acometimento e do
nao delineamento das margens tumorais (2,9). A displasia
fibrosa nio responde a radioterapia e esta é considerada
um fator de malignizacdo da lesao (10).

Nos dois casos descritos havia disfun¢ao organica e
extensa invasao tumoral ocasionando deformidades faciais,
optando-se pela intervencao cirirgica. No primeiro caso,
realizou-se pela etimoidomaxilarectomia via degloving
acompanhada de craniotomia frontal bilateral para excisao
tumoral que invadia a base do cranio. No segundo caso,
optou-se pela antrectomia maxilar superior para resseccio
tumoral. Ambos os pacientes evoluiram com remissao dos
sintomas, bom resultado estético e nio apresentaram
novas recidivas durante o seguimento pos-operatorio.

As reconstrucoes Osseas sao favordveis se existirem
distor¢cdes anatdmicas, alteracoes funcionais e compressao
de nervos cranianos, sendo mais indicadas apds a estabili-
zacao do crescimento tumoral e devem ser conduzidas
imediatamente ap0s a resseccio ampla das lesdes Osseas
(9). Podem ser utilizados enxertos dsseos autélogos ou
sintético de metilmetacrilato. Os resultados sao promisso-
res quando auxiliadas por novas tecnologias no planeja-
mento cirargico como a tomografia computadorizada virtu-
al em trés dimensoes (3D) (15,16).

Atualmente, o procedimento endoscopico intranasal
de Lothrop modificado tem sido utilizado no tratamento de
sinusites cronicas e tumores do seio frontal. Apresentam
vantagens, sobre as técnicas abertas, pelo menor tempo
cirdrgico e de permanéncia hospitalar no pés-operatorio,
além de menos complicac¢oes intra e pos-operatorias (11).

COoMENTARIOS FINAIS

A displasia fibrosa ¢ uma osteopatia incomum com
etiologia desconhecida. Possui importincia em
otorrinolaringologia por acometerem ossos craniofaciais,
sendo a maxila o osso mais afetado na face. Apresenta
sintomatologia inespecifica e a invasiao orbitaria ¢ um
evento raro. A forma monostética tem um curso
assintomatico, com crescimento lento e estabilizacao apos
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a puberdade, necessitando apenas acompanhamento. O
tipo poliostético possui um comportamento progressivo e
se associa a complicacdes e recidivas. A tomografia é o
método de elei¢cao na caracterizaciao da expansao tumoral,
auxiliando no planejamento cirdrgico. A estratégica cirargi-
ca estd indicada em lesoes sintomdticas, alteracdes funcio-
nais ou distor¢des anatdmicas. Resseccoes endoscopicas
apresentam vantagens sobre as técnicas abertas por serem
minimamente invasivas, com menos complicacoes intra e
pos-operatorias. Novas técnicas de reconstrugoes 6sseas a
partir de enxertos 6sseos autdlogos ou sintético guiadas
por tomografia computadorizada em 3D para o planeja-
mento cirargico tém mostrados resultados estéticos e
funcionais promissores.
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